Miltruptuur bij primaire amyloidose by Meer, J.W.M. van der & Mosmans-Smits, A.A.H.






The following full text is a publisher's version.
 
 





Please be advised that this information was generated on 2017-12-05 and may be subject to
change.
certain conditions are fu lf i l led  W ith  the aid o f  this tech­
nique, the mineral content o f  the bone was m easured in 
1018 persons. F ive  hundred o f  these w ere  living in C u le m ­
borg, where the drinking  w ater  is practica l ly  free from 
fluorine (0.1 mg. F “ per liter) and 518 in T ie l  w here  the 
drinking w ater  since 1953 has been f luoridated to a con­
centration o f  1,0 mg. F “ per liter.
O n  the basis o f  a sociological investigation, the towns oi 
C u le m b o rg  and T ie l  m a y  be regarded as com parable .
T h e  average  bone mineral content per age group was 
higher in T ie l  than in C u le m b o r g  in nearly all age groups 
and in m en as well as in w om en. T h e  differences between 
ihc two towns in regard  to the diet or to the initial situation 
concerning the bone m ineral content in 1953 m a y  be e x ­
cluded with a high degree o f  probability .  T h is  leads to the 
conclusion that for the time bein g  the differences in bone 
mineral content are to be attributed exclusively to the fluori­
dation o f  the drinking  water.
In T ie l  as well as in C u le m b o r g  no extrem e values have 
been found for the bone mineral content w hile  the bone 
mineral content o f  the various age groups in T ie l  d e m o n ­
strates the same pattern as that in C u le m b o rg .  T h is  points 
out that fluoridation o f  the drinking w ater  has no harmful 
influence on the bone mineral content. M o r e  extensive 
tudies a m o n g  populations w ho have  used fluoridated 
drinking w ater  throughout life is necessary to determ ine 
vhether fluoridation o f  the drinking  w ater  exerts a preven- 
ive influence on the incidence o f  fractures and ol osteoporo-
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Miltruptuur bij primaire amyloïdose
J .  W .  M .  v a n  d e r  M e e r  e n  A. A. H . M o s m a n s - S m i t s
De niet-traumatische m iltruptuur is een zeldzaam, 
meestal acuut en levenbedrijvend gebeuren. Vrijwel 
steeds betreft het een pathologisch veranderde milt. 
Het klinische beeld is dat van een intra-abdominale 
bloeding met shock, pijn en défense musculaire.
De milt kan pathologisch veranderd zijn bij malaria, 
tyfus, mononucleosis, infectiosa, virushepatitis, kala- 
azar, sarcoidosis, sepsis, bacteriële endocarditis, tuber-
S a m e n v a t t i n g
Beschreven w ord t  een 73-jarige m an met een niet- 
traum atische m iltru p tu u r  bij prim aire  gegeneraliseerde 
am yloïdose met paraproteïne.
V a n  de patiënten m et m iltruptuur bij amyloïdose uit 
de l iteratuur w ordt  een overzicht gegeven.
Een bijkom ende hemostasestoornis, berustend op een 
factor-V - en -X-deficiëntie  w ordt beschreven.
culose, leukemie, ziekte van Hodgkin, ziekte van 
Gaucher, congenitale hemolytische anemie en hemo­
filie (Editorial 1 97 2).
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LTit de Interne A fd elin g  (hoofd: D r.  H . J. J .  F e s e v u r ) van de 
Diakonesseninrichting , ,B ro n o vo ”  te ’s-G ravenhage.
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Ook bij amyloïdose is m iltruptuur beschreven, zij 
het zelden. Dit is voor ons reden hierover mededeling 
te doen.
Ziek te ge sc h ie den is
Een 73-jarigc m an (nr. 38997) werd in augustus 1971 met 
spoed op de Interne A fd elin g  opgenom en wegens haem ate-  
mesis en m elacna. K o r t  ervoor had hij één m aal de interne 
polikliniek bezocht met de volgende klachten: recidiverende 
haematem esis in verloop van een halfjaar, sinds 4 m aanden 
bestaande „g ro e ie n d e ”  struma, verm agerin g  en spontane 
hem atom en .
Bij o p n am e zagen wij een bleke man. Bloeddruk 120/70 
m m  kwik, pols 96/minuut, regulair  en cq u a a l .  V erd ere  
pathologische bevindingen w aren  een asymmetrische, vaste 
m ultinodulairc  struma, een 2 cm p alp ab ele  vaste  lever en 
bij rectaal toucher zw a rte  facccs aan de handschoen. 
D e  milt  was niet te voelen.
T o e n  de acute  situatie voorbij was, w erd  uitgebreid 
onderzoek ingesteld n aar  de oorzaak  v an  het entcrale b loed­
verlies; ook de schildklierafwijking werd nader geanalyseerd.
L aboratoriu m on d erzoek  (Dr. R .  K .  A .  v a n  W e r m e s - 
k e r k e n ) : B S E  24 m m , H b -geh alte  9,9 g/100 ml, hemato- 
criet 3 0 % ,  leukocyten 8500/mm3, norm ale  verdeling. D e  
creatinine-, alkalische-fosfatase-, transaminascn- en L D H -  
w aarden  w aren  n orm aal;  het eiwitspectrum  toonde geen 
bijzonderheden. U r in e :  eiwit +  +  +  5 het eiwit van  Bence 
Jones was negatief. H et sternum punctaat  toonde geen bij­
zonderheden.
Stoll ingsonderzoek: de bloedingstijd, recalcificatietijd, 
antitrom boplastinewerking en trom bocytenaantal  w aren  
norm aal.  Protrom binctijd  21 sec. (norm. 15 sec.), de trom- 
binetijd was enigszins verlengd; dit bleek te berusten op 
5 0 %  factor V  en factor X .
Schildklierfunctie : p lasm athyroxinebepaling  (anionen- 
uitwisselingschromatograiie) en o p n am e van radioactief  
jo d iu m  boven de schildklier waren n o rm a al;  er w aren  geen 
schildklierantistoffcn aantoonbaar,  het onderzoek op de 
antinucleaire  factor was negatief.
R öntgenonderzoek  van de tractus digestivus leverde be­
halve  2 duodenum-divertikels geen afwijkingen op. O p  
de thoraxfoto was de trachea n aar  rechts verplaatst.  Ske- 
lctfoto's brachten geen afwijkingen aan het licht.
E C G :  geen afwijkingen.
Rectoscopie:  het slijmvlies bloedde tot 25 cm zeer g e ­
m akkelijk;  van een biopsie werd afgezien wegens de bij het 
stollingsonderzoek gevonden afwijkingen.
D e lokalisatie van de bloeding w erd niet duidelijk. D e  
gestoorde hemostase werd als een belangrijke factor be­
schouw d die bijdroeg tot het bloedverlies. D e deficiëntie 
aan stollingsfactoren kon niet verklaard worden.
T o e n  het onderzoek nog niet tot een duidelijke conclusie 
had  geleid, raakte patiënt plotseling in shock. Hij had een 
p lan kh arde  buik, de b loeddruk was 95/40 m m  kwik, de 
pols 96/minuut. Patiënt g a f  links schouderpijn aan. Bij ter­
stond uitgevoerde laparotom ie (Dr. H . L .  K a l s b e e k ) werd
2 liter bloed vrij in de buikholte  gevo n d en ;  m a a g  en d u o d e­
n u m  toonden geen afwijkingen. In de lever bevonden zich 
w a t  vastere plekjes (in verban d  met de stollingsstoornis 
w erd  geen biopsie verricht). Er  w aren  verscheidene h e m a ­
tomen in de d a rm w a n d .  D e  milt was groot en vast, w at  ons 
fysisch onderzoek beschaam de. E r  was een kapsel ruptuur 
met bloeding, d aaro m  werd splenectomie verricht.
Pathologisch-anatom isch onderzoek (M . V o o r t m a n ) :
M acroscopisch : de milt w o o g  ruim 400 g r a m ;  de afmetingen 
w aren  1 1 x 8 x 7 cm. D e  buitenzijde toonde een grotendeels 
afgeschoven kapsel en was bedekt met een dikke laag  gestold 
bloed. In doorsnede was het miltweefsel zeer vast en h o m o ­
geen bleek grijs-roze en wasachtig,  er bestond geen follikel- 
tckening.
M icroscopisch: diffuus verspreid in de rode pulpa  bevond 
zich een zeer uitgebreide afzetting van celloze hyalicne 
massa, w a ard o o r  de sinusoïden sterk w erden samengedi ;t. 
H e t  hyaliene m ateriaal kleurde m et congorood duidelijk 
oranjerood. D e  follikels w aren  atrofisch. Plaatselijk was on 
zeer dunne atrofischc kapsel aanw ezig .
Conclusie:  diffuse amyloïdose van de rode pulpa  vai de 
milt,  de zg. wasmilt.
H e t  immuno-elektroforetischc onderzoek w a a rv a n  de 
uitslag later bekend w erd, liet een Ig G -p a ra p ro tc ïn c  n 
met aanw ijzingen voor de aan w ezigh eid  van  vrije X-kei is. 
O o k  werd later Bence Jones-eiwit in de urine aangetoo d.
A m y lo ïd  w erd nadien nog aangetoond in een reet n- 
biopt.
In een later stadium  w erd strum ectom ie verricht wcsj ns 
een snel groeiende struma. D e  schildklier bleek vergi ut 
door am yloïd.
H et  verm oeden bestond dat zich am ylo ïd  in lever p 
grond van het laboratorium onderzoek en opcratiebc\ 1- 
dingen) en nier (op grond va n  het laboratorium onderzo  k) 
bevond. D e  stolling was na de operatie  norm aal behoud is 
een iets verlengde trombinetijd.
Beschouwing
Volgens H y u n  c . s .  ( 1 9 7 2 ) zou men bij een ni t- 
traumatische miltruptuur door bv. neerslag \ 11 
amyloïd moeten spreken van pathologische miltri p- 
tuur; onder spontane miltruptuur wordt dan de ni - 
traumatische ruptuur van een normale milt versta 11. 
Juister is ons inziens de volgende terminologie: Tra - 
matische ruptuur van  pathologische milt, trauma - 
sche ruptuur van normale milt, niet-traumatisc e 
ruptuur van pathologische milt, enz.
M iltruptuur bij amyloïdose lijkt zeldzaam. V( or 
zover ons bekend zijn er tot nu toe v i j f  dergeli e 
ziektegevallen beschreven ( K i n g  en O p p e n h e i i v  ; 
1 9 4 8 ; W i l e y  e.a. 1 9 5 1 ; D r a p i e w s k y  e.a. 1 9 5 5 ; K y  e 
en B a i r d  1 9 6 1 ; B a r t h  e.a. 1 9 6 8 ) .
Bij geen van de patiënten was er sprake van e 11 
grof trauma. Eén patiënt van D r a p i e w s k y  en o< k 
één van K y l e  en B a i r d ,  raakte in shock (ten gevoi :e 
van een miltruptuur) zonder enig trauma. E 11 
patiënte van K i n g  zou tegen een stoel gevallen zij . 
W i l e y  e.a. vermeldden bij hun patiënte een lan - 
zaam  dalend hemoglobinegehalte (ten gevolge v 1 
de kapselbloeding) zonder een trauma. Een nad< re 
beschrijving van de patiënt van B a r t h  ontbree r. 
Misschien moet het palperen van de buik reeds ls 
traumatisch moment worden aangemerkt.
Bij geen van de patiënten met m iltruptuur bij 
amyloïdose wordt melding gemaakt van stolling - 
onderzoek. Bij onze patiënt is een causaal verband 
tussen stollingsstoornis en de m iltruptuur zeker niet 
uitgesloten.
Bloedingsneiging bij amyloïdose ten gevolge van 
geïsoleerde deficiëntie van factor X ,  is voor zover 
ons bekend slechts zesmaal beschreven ( K o r s a x -
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B e n g t s e n  e.a. 1962; N ^ é n a c h é  en B o i v e n  1962;
f o w E L L  1963; P e c h e t  en K a s t r u l  1964; D e n  O t t o -  
l a n d e r  en P e r r e t  1965; A n d r é  e.a. 1966).
De oorzaak van deze deficiëntie berust volgens de 
neeste auteurs waarschijnlijk op een inactivering van 
deze factor, m aar w aar en waardoor is onbekend.
Bij onze patiënt werd 5 0 %  factor X  gevonden, 
terwijl bij de factor-X-deficiënties die in de litera- 
uur worden vermeld, het percentage steeds minder 
dan 20 bedroeg. Tevens werd een factor-V-deficiëntie 
gevonden, die wij niet goed kunnen verklaren. 
-Iet is niet onmogelijk dat de gevonden factor-V- en 
X-deficiëntie op binding aan de IgG-paraproteïne 
of aan het amyloïd berust.
Bij onze patiënt kunnen wij evenwel niet begrijpen 
vaardoor de stollingsafwijking na de miltextirpatie 
/rijwel geheel terugging, aangezien de IgG -parapro- 
eïne uiteraard niet verdween. O o k  in een latere fase 
van de ziekte, toen de hoeveelheid amyloïd zeker 
weer toegenomen was, kon geen hemostasestoornis 
neer aangetoond worden.
W ij danken D r. A .  H a a k , H .  S c h r i j v e r  en Dr. J .  J .  
V e l t k a m p  voor hun w aard evo lle  adviezen.
Su m m a r y
Rupture o f  the spleen in primary amyloidosis. —  T h e  case is 
eported o f  a m an aged 73 years with  non-traum atic  ñ ip ­
are o f  the spleen and p r im a ry  generalized amyloidosis 
vith paraprotein.
A  review is presented o f  the cases o f  rupture o f  the spleen 
in amyloidosis reported in the literature.
A  description is further given o f  a concom itant coagula- 
ion disorder due to deficiency o f  factors V  and X .
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D ecem ber 1972
van ongevallen
Bewaisteloosheid in al haar gradaties kan ontstaan 
oor talloze oorzaken die effect hebben op de cerebrale 
cortex en op de hersenstam. Hoewel het natuurlijk 
van het allergrootste belang is om zo snel mogelijk de 
oorzaak van de bewusteloosheid vast te stellen zijn de 
eerste te treffen maatregelen dezelfde. In vele gevallen
it de afdeling T r a u m a to lo g ie  (hoofd: Dr. A .  A .  H o l s c h e r ) 
van de C hirurgische  K lin ie k  (hoofd: Prof. Dr. I. B o e r e m a ) 
van het W ilh e lm in a  Gasthuis te A m sterd am .
van bewusteloosheid is er sprake van een ernstig sche- 
delletsel bij ongevalsslachtoffers.
De eerste te treffen maatregelen zijn erop gericht 
de patiënt een adequate adem haling te verzekeren. 
Insufficiënte adem haling leidt tot onvoldoende oxy- 
genatie van  de weefsels en tot ophoping van koolzuur, 
waarbij in korte tijd een ernstige toestand kan ont­
staan o f  zelfs de dood kan intreden. Door anoxemie 
vindt verdere beschadiging van het reeds gelaedeerde 
hersenweefsel plaats terwijl tenslotte hartstilstand kan 
optreden door anoxemie van de hartspier.
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